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PNEUMOPATHIES INTERSTITIELLES DIF FIBROSE PULMONAIRE IDIOPATHIQUE 



Syndrome emphyseme-fibrose 


□ 



wma Syndrome emphyseme-fibrose (tomodensitometrie). A. Emphyseme 
centrolobulaire des sommets. B. Fibrose des bases. 


L e syndrome d'emphyseme des sommets 
et de fibrose pulmonaire des bases com- 
bines a ete individualise recemment. 1 
Le diagnostic se fonde sur la tomodensito- 
metrie thoracique en coupes millimetriques, 
qui montre a la fois un emphyseme predo- 
minant dans les sommets pulmonaires et 
une pneumopathie interstitielle diffuse pre- 
dominant dans les bases. L'emphyseme 
comporte pratiquement toujours des ima- 
ges d'emphyseme centrolobulaire et d'em- 
physeme paraseptal (sous-pleural, peri- 
pherique, mediastinal, ou scissural). La 
pneumopathie interstitielle diffuse evoque 
dans la majority des cas une fibrose de type 
idiopathique. Ilya assez peu de verre depoli. 
Emphyseme et fibrose peuvent etre dis- 
tincts, separes par des zones pulmonaires 
saines; dans d'autres cas, on observe une 
transition progressive entre l'emphyseme 
des sommets et les lesions des bases au sein 
desquelles la fibrose est de plus en plus 
nette ; dans d'autres cas, l'emphyseme para- 
septal predomine, s'associant a un epais- 
sissement fibreux des structures inter- 
lobulaires. 

Les patients atteints sont de maniere pre- 
dominante des hommes, fumeurs ou 
anciens fumeurs a plus de 40 paquets- 
annees, dont I'age moyen est de 60 a 
70 ans. La dyspnee d'effort est constante, et 
parfois tres intense. A I'auscultation, on 
note des rales crepitants fins des bases pul- 
monaires. Un hippocratisme digital est pre- 
sent dans la moitie des cas. 

Sur le plan fonctionnel respiratoire, la 
conjunction de l'emphyseme et de la 
fibrose (dont les consequences sur la fonc- 
tion respiratoire sont opposees) tend a 
maintenir une spirometrie proche de la nor- 
male (et meme normale dans 1 tiers des 
cas), qui contraste avec I'intensite de la 
dyspnee. Le coefficient de Tiffeneau n'est 
abaisse que dans la moitie des cas. La capa- 
city pulmonaire totale n'est abaissee en 
dessous de 80% de la valeur theorique que 
dans 20% des cas. Le volume residuel et la 


capacite pulmonaire totale (respective- 
ment diminues dans la fibrose pulmonaire 
idiopathique et augmentes dans I'emphy- 
seme) sont peu modifies. Au contraire, il 
existe une diminution souvent majeure du 
facteur de transfert du CO, au tiers de la 
valeur theorique. 

La Pa0 2 , souvent normale au repos, s'a- 
baisse fortement a I'exercice (de meme que 
la saturation lors du test de marche de 
6 minutes). 

Dans les cas ou une biopsie a ete reali- 
see, le tableau histopathologique est sur- 
tout celui de la pneumopathie interstitielle 
commune. 

La prevalence de I'hypertension pulmo- 
naire au cours du syndrome est particuliere- 
ment elevee. Definie par une pression arte- 
rielle pulmonaire systolique superieure ou 
egale a 45 mmHg a I'echographie, I'hyper- 
tension pulmonaire est presente chez au 
moins le tiers des patients au moment du 
diagnostic. 

Le pronostic du syndrome emphyseme- 
fibrose est meilleur que celui de la fibrose 
pulmonaire idiopathique, la survie mediane 
est de 6 ans ; mais ce pronostic est moins 
bon que celui de l'emphyseme isole. L'hy- 
pertension pulmonaire est le principal fac- 
teur pronostique pejoratif (risque de deces 
4 fois plus eleve). La physiopathologie du 


syndrome est mal connue. Le tabagisme est 
un facteur causal bien connu d'emphyseme 
et un facteur de risque pour la fibrose pul- 
monaire idiopathique. Le plus souvent, 
l'emphyseme precede la fibrose. Fibrose et 
emphyseme peuvent survenir dans cer- 
tains modeles experimentaux (p. ex. la sur- 
expression pulmonaire du platelet-derived 
growth factor [PDGF], chez la souris, peut 
induire a la fois des lesions de fibrose et 
d'emphyseme). 

Le traitement du syndrome emphyseme- 
fibrose n'est pas codifie. L'arret du tabac 
chez les fumeurs est evidemment conseille. 
Le traitement de la fibrose est limite, mais 
son type (a la biopsie ou sur la tomodensito- 
metrie) peut orienter vers une prise en 
charge appropriee. La transplantation pul- 
monaire est une option a considerer (mais la 
majority des patients sont trop ages pour 
pouvoir beneficier de cette procedure the- 
rapeutique qui doit done etre discutee des 
que necessaire). 
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